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Синдром Ормонда: этиология, патогенез, диагностика и лечение 
(в помощь практикующему врачу)
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АННОТАЦИЯ
Синдром Ормонда – редкое и малоизвестное заболевание, которое характеризуется развитием 
воспалительного процесса неспецифического характера в жировой клетчатке забрюшинного 
пространства с образованием плотной фибротической ткани. 
Цель – осветить вопросы этиологии, патогенеза, диагностики и лечения синдрома Ормонда.
Причины данной патологии продолжают активно обсуждаться в научной литературе. Установ-
лено, что этиологические факторы провоцируют иммунный ответ, что приводит к поражению 
брюшины, а затем к фиброзу. Основным патогенетическим триггером является повышенная 
экспрессия комплекса IgG4 плазматическими клетками. Кроме того, заболевание может быть 
генетическим или вторичным.
Способность мимикрировать под другие заболевания, а также продолжительное латентное те-
чение синдрома Ормонда затрудняют диагностику. Важно вовремя распознать заболевание и 
подобрать оптимальное лечение, так как поздняя диагностика всегда сопряжена с развитием 
необратимых склеротических изменений в забрюшинной клетчатке с компрессией трубчатых 
структур. 
Учитывая трудности первичной диагностики и ряд других нерешенных вопросов, необходимо 
дальнейшее изучение и разработка стандартов ведения пациентов с синдромом Ормонда.

Ключевые слова: ретроперитонеальный фиброз; болезнь Ормонда; механизмы развития; сим-
птомы; диагностика; лечение
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Ormond’s Syndrome: Etiology, Pathogenesis, Diagnosis,  
and Treatment (A Guide for the Practicing Physician)
Vsevolod V. Skvortsov, Alexander A. Churyumov
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ABSTRACT
Ormond’s syndrome is a rare and little-known disease characterized by nonspecific inflammation in 
the retroperitoneal adipose tissue, leading to the formation of dense fibrous tissue.
The aim is to highlight the etiology, pathogenesis, diagnosis, and treatment of Ormond’s syndrome.
The causes of this pathology continue to be actively discussed in the scientific literature. It has 
been established that etiological factors provoke an immune response, which leads to damage to the 
peritoneum, and then to fibrosis. The main pathogenetic trigger is the increased expression of the IgG4 
complex by plasma cells. In addition, the disease may be genetic or secondary.
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Its ability to mimic other diseases and its prolonged latent course make diagnosis difficult. It is 
essential to recognize the disease in time and select optimal treatment, because delayed diagnosis 
invariably leads to irreversible sclerotic changes in the retroperitoneal tissue with compression of 
tubular structures. 
Given the difficulties of primary diagnosis and a number of other unresolved issues, it is necessary to 
further study and develop standards for the management of patients with Ormond's syndrome.

Keywords: retroperitoneal fibrosis; Ormond’s disease; mechanisms of development; symptoms; diagnosis; 
treatment
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奥蒙德综合征：病因、发病机制、诊断与治疗（供临床医生参考）
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摘要
奥蒙德综合征是一种罕见且鲜为人知的疾病，其特征为腹膜后脂肪组织发生非特异性炎症，并形成致密
的纤维组织。
本文旨在阐述奥蒙德综合征的病因、发病机制、诊断与治疗。
这种病理的原因继续在科学文献中积极讨论。 已经确定，病因因素引发免疫反应，导致腹膜损伤，然后导
致纤维化。 主要的致病触发因素是浆细胞对IgG4复合物的表达增加。 此外，所述疾病可以是遗传的或继
发的。
该综合征可伪装成其他疾病，且潜伏期长，给诊断带来困难。及时识别疾病并选择最佳治疗至关重要， 
因为诊断延误总会导致腹膜后组织发生不可逆的硬化性改变，进而压迫管状结构。
鉴于初级诊断的困难和其他一些尚未解决的问题，有必要进一步研究和制定奥蒙德综合征患者管理的标
准。
关键词: 腹膜后纤维化；奥蒙德病；发病机制；症状；诊断；治疗
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полую вену, вследствие чего развивается про-
грессирующее нарушение функции почек. На-
рушение проходимости мочеточников является 
следствием сдавления их фиброзной тканью, 
наряду с чем возникает почечная недостаточ-
ность, а также одно- или двусторонний гидро
уретронефроз. Все это определяет клинические 
проявления и исход заболевания. 

Данная патология стала известна благода-
ря J.K. Ormond, который в 1948 г. описал гидроу-
ретронефроз, возникший по причине обструк-

ВВЕДЕНИЕ 

Идиопатический забрюшинный фиброз, 
также известный как болезнь Ормонда, ретро-
перитонеальный фиброз (РПФ), – редкое забо-
левание, которое характеризуется развитием 
неспецифического воспалительного процесса 
в забрюшинной клетчатке, наличием очага 
фиброзной ткани, окружающей аорту и под-
вздошные артерии. Зачастую воспалительный 
процесс также распространяется на соседние 
структуры, а именно мочеточники и нижнюю 
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ции мочеточника в результате забрюшинного 
воспалительного образования. Забрюшинный 
фиброз в целом является редким заболевани-
ем с предполагаемой частотой около 1,38 на  
100 тыс. Из них 70% случаев данного заболева-
ния – идиопатические. Вторичная форма РПФ 
встречается в 30% и обусловлена возникнове-
нием разных патологических процессов в за-
брюшинной клетчатке (травма мочеточника, 
инфекция, злокачественные опухоли, предше-
ствующие хирургические вмешательства), а 
также в результате гемиламинэктомии, луче-
вой терапии и химиотерапии, гипотиреоза.

ЭТИОЛОГИЯ

РПФ является видом мезенхимопатии  – 
неспецифического фибросклеротического 
процесса, развивающегося в клетчаточных 
соединительнотканных пространствах, чаще 
всего в забрюшинном. РПФ характеризуется 
затрудненным и прогрессирующим дренажом 
мочи из почечной лоханки в мочевыводящие 
пути из-за внепочечной ретроперитонеальной 
фиброзной ткани. Этот синдром приводит  
к обструкции мочевыводящих путей, уре-
тральному сдавлению и даже повреждению 
почек.

Этиология синдрома Ормонда недостаточ-
но изучена. Возникновение данного синдрома 
связывают с хроническими воспалительными 
процессами в ретроперитонеальном простран-
стве. 

Развитие РПФ может быть связано с 
хроническим воспалительным процессом, ау-
тоиммунными нарушениями, генетической 
предрасположенностью. Нередко развитие 
синдрома Ормонда связывают с хирургиче-
скими вмешательствами и травмами. Травмы 
или операции в области почек и ретроперито-
неального пространства могут способствовать 
развитию фиброза и, следовательно, синдро-
ма Ормонда.

Причиной развития РПФ может служить 
онкологические заболевания (саркома, лим-
фома), лучевая терапия, ретроперитонеальное 
кровоизлияние и хронические воспалительные 
заболевания печени [1].  Также была установле-
на связь развития РПФ с побочным эффектом 
от длительного приема лекарственных средств, 
в частности больших доз некоторых антибио-
тиков, например, эрготамина. Возникающая в 
забрюшинной клетчатке экстравазация мочи, 
содержащая производные некоторых лекар-
ственных средств, способствует развитию син-
дрома Ормонда [2].

ПАТОГЕНЕЗ

Развитие синдрома Ормонда связано пре-
жде всего с хроническим воспалительным про-
цессом в ретроперитонеальном пространстве и 
фиброзом тканей. Выделяют идиопатический 
РПФ, который связан с аутоиммунными меха-
низмами и вторичный РПФ.

Существует несколько теорий возникнове-
ния данного синдрома.

Воспалительная теория, согласно которой 
многие случаи ассоциированы с развитием 
хронического воспаления в ретроперитоне-
альном пространстве. Этот воспалительный 
процесс может быть вызван инфекцией, ауто-
иммунными реакциями или другими фактора-
ми, что приводит к образованию фиброзной 
ткани.

Аутоиммунная теория предполагает, что 
неспецифическое воспаление в забрюшинной 
клетчатке с образованием плотной фиброзной 
ткани возникает в результате аутоиммунных 
нарушений организма. Идиопатический РПФ 
может быть ассоциирован с IgG4, определение 
которого необходимо в диагностике.

Считается, что в патогенезе РПФ лежит 
многофакторность развития заболевания [1]. 

ДИАГНОСТИКА

Диагностика РПФ – сложная и трудная 
задача, так как он обладает полиморфизмом 
проявлений. Клиническая оценка, изучение 
истории болезни, лабораторные тесты и визу-
ализирующие исследования важны, но часто 
неудовлетворительны, именно поэтому золо-
тым стандартом диагностики является гисто-
логическое исследование биоптата. Оно обяза-
тельно для выявления чувствительных IgG4, а 
также необходимо для исключения опухолевых 
процессов в забрюшинном пространстве. Учи-
тывая неопределенность симптоматики, у па-
циентов часто ошибочно диагностируется об-
структивный гидронефроз [3].

Как правило, при первоначальном обсле-
довании пациента проводится лабораторное 
обследование, а также первичное ультразвуко-
вое исследование почек, если пациент жалует-
ся на боль в боку. 

Лабораторные данные могут варьировать-
ся, никакие гематологические или биохимиче-
ские отклонения не являются специфичными 
для данной патологии. Часто обнаруживается 
повышение концентрации креатинина и азота 
мочевины в крови в зависимости от наличия 
и степени обструкции мочеточника. Скорость 
оседания эритроцитов (СОЭ) и С-реактивный 
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белок (CRP) повышены у половины-двух третей 
пациентов. Также может наблюдаться анемия, 
вероятно, связанная с почечной недостаточно-
стью и хроническим воспалением. Ультразву-
ковое исследование почек часто выявляет пло-
хо очерченную периаортальную массу, которая 
обычно гипоэхогенна и может быть связана с 
гидронефрозом [2].

Гистологически идиопатический РПФ со-
стоит из фиброзной ткани и хронического 
воспаления. Наблюдается диффузная инфиль-
трация фиброзной ткани многочисленными 
лимфоцитами, плазматическими клетками и 
макрофагами. Особенности РПФ включают 
значительную плотность плазматических кле-
ток (>10%), сториформный фиброз, эозино-
фильную инфильтрацию и облитерирующий 
флебит [4].

Для подтверждения диагноза РПФ в насто-
ящее время применяют внутривенную урогра-
фию, которая позволяет выделять триаду сим-
птомов, указывающую на присутствие данно-
го заболевания: гидронефроз с расширенным 
извилистым верхним сегментом мочеточника; 
медиальная девиация мочеточника и наружная 
компрессия мочеточника [5].

Важным вопросом является дифференци-
альная диагностика идиопатического варианта 
РПФ и лимфомы забрюшинного пространства 
в силу разных подходов к лечению и прогно-
зу. Для злокачественного процесса в ретропе-
ритонеальном пространстве характерным яв-
ляется смещение аорты и нижней полой вены 
кпереди за счет увеличения лимфатических 
узлов, супраренальное и параренальное рас-
пространение. При идиопатическом РПФ более 
характерными признаками являются располо-
жение фиброзных масс спереди и латеральнее 
крупных сосудов, распространение процесса в 
малый таз, а также медиальное смещение мо-
четочников. Однако информативность данных 
критериев не абсолютна и нередко встречают-
ся исключения [6].

ЛЕЧЕНИЕ

После постановки диагноза ОПП, либо на 
основании рентгенологических данных, либо 
подтвержденного биопсией, в качестве первич-
ного лечения используется стероидная терапия 
(дексаметазон, преднизолон). Применение та-
кого вида терапии помогает достигнуть устра-
нения боли и конституциональных симптомов 
в течение нескольких дней после начала лече-
ния, а также быстрого снижения СОЭ и улучше-

ния диуреза. Дозировки и продолжительность 
стероидной терапии значительно различаются, 
но большинство схем лечения начинаются с 
начальной дозы 60 мг в день в пересчете на 
преднизолон, в дальнейшем сниженной до 5 мг 
в день [2].

Глюкокортикоиды являются препаратами 
первой линии также и для лечения поражений 
почек, связанных с РПФ, с начальной дозой 
преднизолона 0,6 мг/кг/сут. Реакция на глюко-
кортикоиды обычно хорошая. Однако не всег-
да ожидается полное восстановление функции 
почек [7].

Также на начальных стадиях развития 
синдром поддается лечению иммуносупрессор-
ными препаратами, такими как азатиоприн, на 
фоне дренирования почек мочеточниковыми 
стентами. Полезность иммуносупрессантов в 
качестве препаратов первой линии неясна, и 
многие авторы рекомендуют их использовать 
в качестве стероидосберегающих средств для 
поддержания ремиссии у пациентов с рефрак-
терным или осложненным заболеванием [7].  

При необходимости применяется проти-
вовоспалительная, антибактериальная, дезин-
токсикационная, симптоматическая терапия. 
Однако в случаях, когда заболевание диагно-
стируется на стадии двустороннего гидроуре-
теронефроза и развития почечной недоста-
точности, только хирургическое вмешатель-
ство, направленное на восстановление оттока 
мочи из почек и функции почек, позволяет 
спасти пациента [6]. Оно заключается в осво-
бождении мочеточника от фиброзной оболоч-
ки, удалении его от воспалительного процесса 
путем интраперитонеализации и восстановле-
нии хорошего кровоснабжения путем наложе-
ния сальника [8].

Мониторинг реакции на лечение включает 
измерение уровня СРБ, СОЭ и функции почек 
каждые 4–8 нед. Однако даже при нормальных 
значениях СРБ и СОЭ может произойти реци-
див. Поэтому важно осуществлять контроль с 
помощью визуализации каждые 3–6 мес, а как 
только заболевание стабилизируется – ежегод-
но. 

Методы визуализации включают магнитно- 
резонансную томографию (МРТ), компьютер-
ную томографию (КТ) и позитронно-эмиссион-
ную томографию (ПЭТ), совмещенную с ком-
пьютерной томографией. F-FDG-ПЭТ может 
использоваться для оценки остаточной мета-
болической активности, важной для последую-
щего наблюдения [9, 10].
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Болезнь Ормонда является редким забо-
леванием, именно поэтому необходимо его 
дальнейшее изучение и разработка стандар-
тов ведения пациентов с данной патологией. 
Способность мимикрировать под другие забо-
левания, а также продолжительное латентное 
течение создает предпосылки для затруднений 
в диагностике. В настоящее время диагностика 
осуществляется с помощью таких инструмен-
тальных методов как КТ, МРТ или ультразву-
кового исследования. Данные методы играют 
значительную роль при оценке степени и ди-
намики течения заболевания. Наиболее ин-
формативным диагностическим методом для 
болезни Ормонда считают МСКТ с введением 
контрастного вещества и МРТ, которые взаим-
но дополняют друг друга. Все это дает возмож-
ность диагностировать РПФ на ранних стади-
ях, что позволяет проведение консервативной 
иммуносупрессивной терапии в максимально 
ранние сроки с положительной динамикой, а 
именно допускает предотвращение развития 
необратимого фиброза. 

Однако у некоторых больных постановка 
диагноза РПФ возможна лишь при проведении 
биопсии фиброзной ткани в результате слу-
чайной находки или при подозрении на дан-
ный патологический процесс во время опера-
ции. Именно поэтому большое значение в ди-
агностике данного заболевания приходится на 
личный опыт врача и его осведомленность о 
возможности данной патологии. Специалисту 
необходимо вовремя распознать заболевание и 
подобрать оптимальное лечение, так как позд-
няя диагностика этого синдрома всегда чрева-
та развитием необратимых склеротических из-
менений в забрюшинной клетчатке с компрес-
сией трубчатых структур.
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